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청소년기에 재발한 외음부 공격성 혈관점액종 1예

대구파티마병원 산부인과1, 병리과2

류주연1․박미선1․이창재1․손경락2

  공격성 혈관 점액종(aggressive angiomyxoma; AAM)은 젊은 여성의 생식기 부위에 드물게 발생하는 종양으로 주위 조직에 

침습하므로 흔히 재발한다. 치료는 충분한 국소절제이며 에스트로겐과 프로게스테론 수용체가 있는 경우, 성선분비자극 

호르몬 유사체 요법을 추가하며 최근에는 방사선 요법도 보조적으로 사용하고 있다. 저자들은 이전에 공격성 혈관 점액종으

로 국소절제하였으나 재발한 20세 여성의 수술 1예를 경험하였기에, 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

  중심단어：공격성 혈관점액종, 성선분비자극 호르몬, 방사선 요법

서   론

  공격성 혈관 점액종(aggressive angiomyxoma; AAM)은 

주로 젊은 여성의 생식기, 회음부, 골반 내에서 드물게 

발생하는 연조직 종양으로, 서서히 성장하며 전이 능력

이 없지만, 비교적 크기가 크며 흔히 주위 조직에 침습

하여 재발이 잦은 특성을 가진다. 임상적으로 바르톨린

선 낭종이나 농양, Gartner 낭종, 서혜부 탈장, 상피 봉입

체 낭종 등과의 감별이1 어려운 경우가 많다. 치료는 수

술적 종물 절제이나 국소적 주위 조직 침습으로 절제 범

위를 결정하기가 어렵기 때문에, 수술 전에 초음파, CT, 
MRI 등으로 종물의 위치와 크기 및 침윤 정도를 파악하

여
2,3 충분한 국소 절제를 하는 것이 재발 방지에 효과적

이며, 성선분비자극 호르몬을 사용하는 내과적 요법이

나 방사선 치료 등이 보조적으로 사용되기도 한다.
  저자들은 청소년기에 재발한 외음부 공격성 혈관점액

종 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이

다.

증   례

  환  자 : 배○○ , 20세
  주  소 : 외음부 종물

  산과력 : 0-0-0-0
  월경력 : 초경은 14세, 월경주기는 30일 정도이나 불

규칙적이었으며 지속기간은 4-5일, 양은 보통이었다.
  과거력 : 1995년 교통사고 시 경추손상 있어 사지마비 

상태

  가족력 : 특이 사항은 없었다.
  현병력 : 2002년 6월 본원에서 외음부 종양으로 절제 

생검을 시행하여 공격성 혈관점액종으로 진단 받았으나 

환자 사정상 외래 추적관찰하지 않던 중, 2005년부터 다

시 외음부 종양 촉지되어 검사 및 치료 위해 본원 외래 

방문함. 
  진찰 소견 : 입원 당시 영양상태 양호하였으며, 혈압 

110/70 mmHg, 맥박 60회/분, 호흡 20회/분, 체온 36.5oC
이었으며, 진찰소견 상 두경부, 흉부, 심폐, 복부 소견은 

기관조루술(tracheostomy) 상태인 것을 제외하고 모두 정

상이었다. 우측 외음부에 부드럽고, 압통이 없는 4×3×
3 cm 크기의 돌출성 종물이 있었으며(Fig. 1) 직장검사 

상 직장 내강에는 이상 소견이 없었다. 
  검사 소견 : 수술 전 혈액 검사상 혈색소 12.9 g/dl, 혈
액용적지수 40.8%, 백혈구 7,060/μl, 혈소판 256,000/μl
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Fig. 1. A soft and nontender protruding mass recurrent 
in right labia majora in 20-year-old woman (4×3×3
cm).

Fig. 2. Homogeneous low attenuation lesion of right 
vulva area. 

Fig. 4. Immunohistochemical analysis. Positive reaction (dark staining of nuclei) on estrogen receptor and 
progesterone receptor (×200).

Fig. 3. M icroscopic findings show myxoid stroma and 
spindle cell with eosinophilic cytoplasm (×100). 

이었으며 그 외 소변검사, 간기능검사, 동맥혈검사, 심전

도, 흉부X선, 혈액응고 검사, 매독검사 상 모두 정상이었

다. CT상 우측 외음부에 깊이 침윤하지 않으며 혈관이 

풍부하지 않은 종물이 관찰되었다(Fig. 2)
  수술 소견 : 국소마취 하에 쇄석위 자세를 취한 뒤, 
우측 외음부 종물을 주위조직과 박리 및 혈관결찰, 전기 

소작술을 통해 광범위 절제하였다.
  병리학적 소견 : 육안 소견으로 4×3.5×2.5 cm 크기

에 6 gm 무게로 표면은 회백색이며 고무 같은 질감으로 

대부분의 조직에서 점액성 변화를 나타내고 있었다. 현
미경 소견 상 점액성 기질 내에 많은 작은 혈관들이 관

찰되었고 방추형 세포들이 다수 산재되어 있었다(Fig. 
3).
  최종 진단은 재발한 공격성 혈관점액종으로 추가로 

실시한 면역조직화학염색에서 에스트로겐 수용체 및 프

로게스테론 수용체 염색 상 핵에 부분적으로 강하게 양
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성 소견을 보이고 있었다(Fig. 4).
  수술 후 소견 : 경과는 양호하여 수술 2일째에 퇴원하

였다. 외래에서 추적관찰 중이며, 환자 개인사정으로 성

선자극 호르몬 유사체 치료나 방사선 치료는 하지 않았

으나 현재까지 재발의 증거는 없다. 

고   찰

  공격성 혈관 점액종은 1983년 Steeper와 Rosai에4 의해 

젊은 여성의 생식기 부위에 드물게 발생하는 중간엽 기

원의 연조직 종양으로 처음 보고된 이래 국내외에서 약 

110건이 소개되었으며 한국에도 보고된 바 있다. 
  주로 외음부, 회음부, 질, 방광, 후복막, 음낭 등에서 

발생하므로, 임상적으로 서혜부 탈장, 바르톨린관 낭종

이나 농양, Gartner 낭종, 섬유상피성 용종, 요관상피 낭

종(paraureteral cyst)이나 부고환 낭종(epididymal cyst) 등
으로 오진하기 쉽다.1,5,6 그러나 본 증례에서는 과거력 

상 이미 AAM을 진단받았으므로 비교적 임상적 진단을 

내리기 쉬웠다.
  이 외에도 병리학적으로 감별해야 할 질환으로는 점

액종(myxoma), 점액성 신경섬유종(myxoid neurofibro-
ma), 점액성 지방육종(myxoid liposarcoma), 혈관성 근섬

유아세포종(angiofibromyoblastoma), 위육종성 용종 질종

양(psuedosarcomatous polypoid vaginal tumor), 섬유종증

(fibromatosis) 등이 있다.6-8 
  종양의 크기는 5-23 cm로 다양하며 피포화(circum-
scribed)되어 있으며 침습성 경계를 가지므로 대부분 경

계가 불명확하다.8 조직학적으로 AAM은 느슨한 세포구

성을 보이며 간엽성의 성상형(stellate)과 방추형(spindle 
shape)의 점액성 배열이 특징적이다. 괴사나 낭성변화는 

없으나 비만세포(mast cell)와 소적혈구성 퇴행(microcy-
stic degeneration)이 부분적으로 나타나며, 혈관에서 특

징적으로 동맥은 내측의 비대와 증식을, 정맥은 충혈된 

내강 및 비대소견을 볼 수 있다. 이 외에도 미세출혈이

나 철 침착 혹은 혈관주위에 소수의 호산구와 혼재된 림

프증식 및 표피와 간질 사이에 염증 반응 등이 보고된 

증례도 있다.4,6-10

  이에 비해 점액종(myxoma)은 양성 간엽 조직 종양으

로 혈관이 극히 적으며 비후되지 않고 재발률이 낮다. 
점액성 신경섬유종(myxoid neurofibroma)은 가는 물결 

모양(slender wavy) 핵을 포함하고 S100 protein에 대한 

면역 반응성이 강하며, 점액성 지방육종(myxoid liposar-
coma)은 풍부한 지방세포질을 가지며 기저막을 관찰할 

수 없다는 점이 특이하다. 혈관성 근섬유아세포종(angio-
fibromyoblastoma)은 혈관주위로 상피모양(epithelioid) 종
양세포가 보이며 재발이 드물다. 또한 위육종성 용종 질

종양(psuedosarcomatous polypoid vaginal tumor)은 크기가 

더 작고 재발이 매우 드물고, 섬유종증(fibromatosis)은 

20-35세에 호발하고 서서히 성장하며, 특징적인 섬유종

성 구조와 혈관의 결핍으로 AAM과 구별할 수 있다.7-9,11 
최근 연구에 따르면 AAM 환자에서 염색체 12q14-15의 

전좌를 발견할 수 있는데, 이 부위의 변형은 다른 중간

엽 기원 종양에서도 흔히 볼 수 있는 특징이다.12

  수술 전 진단은 매우 어렵지만 Destian와 Ritchie에 의

하면,13 이학적 검사 외에 초음파나 CT 및 MRI 등의 영

상적 검사가 종괴 크기 및 주위조직 침습 정도를 파악하

고 수술의 범위 및 방법을 결정하는 데 도움이 되며, 선
택적 혈관 조영술이나 바륨조영술을 시행하는 것도 효

과적이다.2,13-15 본 증례에서도 수술 전에 시행한 MRI상 

종괴의 침습정도가 미미하며 혈관이 풍부하지 않은 것

을 확인하고 수술범위를 결정하였다. 
  치료는 외과적 수술로 종양세포를 완전히 절제(local 
excision with tumor-free border)하는 것이지만 수술 후 

30-40%에서 국소적인 재발이16 일어나며, 이는 대부분 

불완전한 절제 때문이다.1,3 
주변조직과 경계가 불명확하

고 침습적인 AAM의 특성으로 완벽한 절제가 어려운 경

우가 많고 광범위 절제술을 시행하였더라도 국소 재발

할 수 있다.7,14 최근 연구에서 재발률은 33-56% 정도로 

보고되어 있으나 정확한 재발률은 명확하지 않다.16 대

부분의 AAM은 3년 이내에 재발하지만 드물게 10년 이

상의 기간을 두고 재발하는 경우도 있어 장기적인 추적

검사는 필요하다. 그러나 높은 국소재발률에 비해 아직

까지 원격전이나 사망한 경우는 없으므로 지속적인 추

적 관찰이 이루어진다면 무리한 광범위 절제술이 반드

시 필요한 것은 아니다.7,14,15 
  일반적으로 AAM이 폐경 전의 여성에 호발하며 임신 

중에 종양크기가 급격히 커진 경우가 있어, 에스트로겐

이 종양성장을 촉진하는 것으로 생각할 수 있다.17 따라

서 종양 조직 내에 에스트로겐과 프로게스테론 수용체

가 있는 경우, 성선분비자극 호르몬 유사체를 사용하는 
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것이 치료에 도움이 될 수 있다. 그러나 모든 AAM 조직

에서 에스트로겐과 프로게스테론 수용체가 발견되는 것

이 아니고, 적절한 용법이 확립되지 않아 내과적 치료 

단독으로 사용되기보다는 외과적 절제가 불완전한 경우

에 보조적 요법으로 주로 사용된다. 수술 후에 성선분비

자극 호르몬 유사체를 3개월 가량 사용하고 타목시펜

(tamoxifen)으로 유지치료를 하는 것이 남은 종양의 크기

를 줄이는 데 효과적이라는 연구가 있으나 약물에 대한 

반응기간은 아직 명확하지 않다.17,18 
  최근에는 재발하는 AAM 환자의 경우, 수술 후 보조

적인 방사선 요법도 조심스럽게 시도되고 있다.19 
Suleiman 등에 의하면 2개월여에 걸쳐 주 5회, 한 번에 

2 Gy씩, 총 60 Gy 용량을 사용한 경우 남은 종양의 크기

를 줄이고 이전보다 관해기간을 증가시킨다는 보고가 

있지만20 호르몬 치료와 마찬가지로 보조적 방사선 요법

도 적절한 용법이 확립되지 않아 여전히 AAM의 치료에 

있어 수술적 절제가 가장 우선적으로 고려해야 하는 치

료방법이다. 
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A case of recurrent aggressive angiomyxoma of

the vulva in the adolescence

Joo Yuen Ryu1, Mi Sun Park1, Chang Jae Lee1, Kyung Rak Son2

Departments of Obstetrics and Gynecology1 and Pathology2, Daegu Fatima Hospital, Daegu, Korea

  Aggressive angiomyxoma is a rare, locally infiltrative soft tissue tumor that usually arises in the vulvoperitoneal region of young 

female. Frequent relapses are common. Clinicians should consider the diagnosis of aggressive angiomyxoma when a patient 

presents with an atypical vulvoperineal mass, because an incorrect diagnosis may lead to repeated surgical procedures. Treatment 

is wide surgical excision. Medical management with a GnRH agonist and radiation therapy with total dose of 60 Gy may be helpful 

adjuvant treatment in recurrent aggressive angiomyxoma. We experienced a case of recurrent aggressive angiomyxoma and report 

it with a brief review of literatures.

Key Words  : Aggressive angiomyxoma, GnRH agonist, Radiation therapy


